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ABSTRACT
CASE SERIES: PROFILE OF ADULT HIRSCHSPRUNG’S DISEASE IN
DIGESTIVE SURGERY DIVISION OF DR SOETEMO
ARIFIN PERDANA I' ; EDWIN DANARDONO?

1. General Surgery Department, Airlangga University Faculty of Medicine/RSUD Dr.
Soetomo, Surabaya, Indonesia

2. Digestive Surgery Division, General Surgery Department, Airlangga University Faculty
of Medicine /RSUD Dr. Soetomo, Surabaya, Indonesia

INTRODUCTION: Hirschsprung’s disease in the adult is a rare and frequently
misdiagnosed cause of long- standing refractory constipation. This study aims to
determine the profile of patients with adult Hirschsprung’s disease treated in
General Hospital Dr Soetomo in 2018-2021

METHODS: Descriptive Case series study to evaluate the profile of
Hirschsprung’s disease patients who came to the Department of digestive Surgery
Division, Dr. Soetomo General Hospital Surabaya in 2018-2021.

RESULTS: Subjects were grouped by gender, age, approach of surgery dan the
Pathology Anatomy results. There are 3 cases. The ages were 35 years old, 25 years
old, 25 years old. All of the patients are male. 1 patient were treated surgically with
Ultra Low Anterior Resection and Colo-anal anastomoses in one stage procedure,
1 patients were treated surgically with Ultra Low Anterior Resection, Colo-anal
anastomoses and protective ileostomy in one stage procedure and 1 patient treated
surgically with Sigmoidectomy Hartmann’s procedure, evacuation of fecal
impaction and Intraoperative Frozen section biopsy (first stage), then Ultra Low
Anterior Resection, Colo-anal anastomosis and protective ileostomy (second stage).
All of Pathological Anatomy results were aganglion in distal segment of colonic
resection.

CONCLUSION: There are 3 cases in General Hospital of Dr Soetomo 2018-2021.
All of them are male. The approach of surgical procedure of the patients are Ultra
Low Anterior Resection with coloanal anastomosis in one stage or two stage with
pathological anatomy results corresponding to Hirschsprung’s disease.

KEYWORDS: Adult Hirschsprung’s disease, clinical profile

X

TUGAS AKHIR CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKITHIRSCHSPRUNG ARIFIN P. I.



IR-PERPUSTAKAAN UNIVERSITAS AIRLANGGA

ABSTRAK

CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKIT
HIRSCHSPRUNG DEWASA

DI RSUD DR SOETOMO SURABAYA
ARIFIN PERDANA I' ; EDWIN DANARDONO®

"Departemen Ilmu Bedah, Fakultas Kedokteran Universitas Airlangga-RSUD Dr.
Soetomo, Surabaya

’Divisi Bedah Digestif, Departemen Ilmu Bedah, Fakultas Kedokteran Universitas
Airlangga-RSUD Dr. Soetomo, Surabaya

Latar Belakang : Penyakit Hirschsprung pada dewasa bersifat langka dan jarang
didiagnosis karena konstipasi kronis refrakter. Studi ini bertujuan untuk
menjelaskan profil pasien dengan Penyakit Hirschsprung pada dewasa yang dirawat
di RSUD dr Soetomo Surabaya dari tahun 2018-2021.

Metode : Jenis penelitian ini bersifat kasus berseri yang menggunakan desain
deskriptif untuk mengevaluasi mengenai kasus-kasus Hirschprung’s dewasa di
Departemen Bedah Digestif di Rumah Sakit dr. Soetomo Surabaya periode tahun
2018-2021.

Hasil : Subjek dikelompokkan berdasarkan jenis kelamin, usia, pendekatan
pembedahan dan hasil Patologi Anatomi. Ada 3 kasus. Usianya adalah 35 tahun,
25 tahun, 25 tahun. Semua pasien adalah laki-laki. 1 pasien dilakukan
pembedahan dengan Ultra Low Anterior Resection dan anastomosis kolo-anal
dalam satu tahap prosedur, 1 pasien ditangani secara pembedahan dengan Ultra
Low Anterior Resection, anastomosis koloanal dan ileostomi protektif dalam satu
tahap prosedur dan 1 pasien ditangani dengan cara pembedahan yaitu
Sigmoidektomi prosedur Hartmann, evakuasi impaksi feses dan Intraoperative
Frozen section biopsy (tahap pertama), kemudian Ultra Low Anterior Resection,
anastomosis kolo-anal dan ileostomi protektif (tahap kedua). Semua hasil Patologi
Anatomi adalah aganglion pada reseksi kolon segmen distal.

Kesimpulan : Terdapat 3 kasus Penyakit Hirschsprung dewasa yang ditangani
Divisi Bedah Digestif Departemen Ilmu Bedah RSUD dr Soetomo Surabaya pada
rentang 2018-2021. Semuanya laki-laki. Pendekatan prosedur bedah yang
dilakukan terhadap pasien-pasien tersebut adalah Ultra Low Anterior Resection
dengan anastomosis koloanal dalam satu tahap atau dua tahap dengan hasil
patologi anatomi yang sesuai dengan penyakit Hirschsprung.

Kata Kunci: Penyakit Hirschsprung’s dewasa, profil klinis

X1

TUGAS AKHIR CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKITHIRSCHSPRUNG ARIFIN P. I.



IR-PERPUSTAKAAN UNIVERSITAS AIRLANGGA

DAFTAR ISI

HALAMAN JUDUL ..ottt
LEMBAR PRASYARAT GELAR........cccciiiiiiiiiiiiicccc
LEMBAR PERSETUJUAN .....cccoiitiiiiitinieeieceeeeee e
HALAMAN PENGESAHAN PANITIA PENGUIJI.......cccccoovvievinnnne
HALAMAN PERNYATAAN ORISINALITAS .....oooiiiiiiiiieiieene
HALAMAN PERSETUJUAN PUBLIKASI .....cccccocoiiiiiniiiiiiienene
UCAPAN TERIMA KASIH ..ottt
ABSTRACT ...ttt
ABSTRAK ...t
DAFTAR IS ..o
DAFTAR TABEL......ooiiiiiiii e
DAFTAR GAMBAR .....oooiiiiiiititet et
BAB I PENDAHULUAN ......cconintiininntcnnecsnecsecssecssnssseesssssssessees
BAB 2 TINJAUAN PUSTAKA .....cuevttiinrnnennneccneensnenssecssnecssecssees
2.1 DEFINIST coveeiiieiiieiieeic e

2.2, PatofiSI010Zi ..eeeeeviiieeiiiiie et

2.3, Epidemiolo@i........coeeieiiiiieiiiiieeeieee e

2.4. Manifestasi KINis .......ccccceerieeiiiiiniiiiieiciceeee e

2.5, DIAZNOSIS c.evvireeiiiiieeeeiiie e e eiieee e et e e esnaeeeeetaeeeeenraeeeensaeeens
2.5.1. RadiOlO@IS ...evveeiiiiieeeiiiee et

2.5.2. Patologi anatomi.........c.ceeevevieeeiiiiiee e

2.6. TatalaKsana ..........ccooviiriiiiiiiiniiceieceeeec e
2.6.1. Non operatif.........cceoiiiiieiiiiiie e

2.6.2. Operatif......ccccceeiiiiiiiiiiiie e

BAB 3 KERANGKA KONSEP PENELITIAN ......cooceiveeenuecsuencnnee
BAB 4 METODOLOGI PENELITIAN ....ccovtiniinnensuenseccseesssecsnes
4.1. Jenis dan Rancangan Penelitian ...........c..cccoeeveveeveiieeeennnnn.n.

4.2. Populasi Penelitian ..........ccoccueeriiiiniieiniieiiieeiiecee e
4.2.1 Batasan populasi.........ccceecveeeriieriirieniieeniie e

4.3 Sampel Penelitian............coocveeriiiiniieiiiieniceiecceeeeee

4.4 Sampel Penelitian..........ccooceiieiiiiiiiini e

TUGAS AKHIR CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKITHIRSCHSPRUNG

ARIFIN P. I.



TUGAS AKHIR

IR-PERPUSTAKAAN UNIVERSITAS AIRLANGGA

4.5 Definisi Operasional...........cccceeviiiiiiiiiiiieeeiiiie e,
4.6 Instrumen Penelitian.........c.ceeeviiiniiiiiniiiiiiiiniecciec e,
4.7 Alur Penelitian ..........ccooceeeiiiiniiiiniiiiieceiceeeceeeee e

471 Persiapan .......cccoeueieeeiiiee et ettt

4.7.2 Pelaksanaan..........cc.ccccoeveiriiiiniiiiiiicniceeceee
BAB 5 LAPORAN KASUS
BAB 6 DISKUSI
BAB 7 KESIMPULAN
DAFTAR PUSTAKA

X1l

CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKITHIRSCHSPRUNG

ARIFIN P. I.



IR-PERPUSTAKAAN UNIVERSITAS AIRLANGGA

DAFTAR TABEL
Tabel 1. Gen Penyakit Hirschsprung dan kontribusinya.............c.ccecevveeeeiviereennnen. 6
Tabel 2. Rekomendasi untuk diagnosis penyakit Hirschsprung........................... 18
Tabel 3. Rekomendasi untuk siapa yang harus mengoperasi............cccecevevveeennns 21
Tabel 4. Rekomendasi untuk perawatan pra Operasi .........ceeeevveeeeriieeeenvereennnne. 22
Tabel 5. Rekomendasi untuk manajemen operatif ............cccocvvviieiriiiiennciineeennne. 22
Tabel 6. Rekomendasi untuk manajemen pasca Operasi..........ccceeeeecvvreeeesureeeanns 23

Tabel 7. Data Pasien Penyakit Hirschsprung Dewasa tahun 2018-2021 di Divisi
Bedah Digestif ........oooiiiiiiiiiee e 29

Xiv

TUGAS AKHIR CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKITHIRSCHSPRUNG ARIFIN P. I.



IR-PERPUSTAKAAN UNIVERSITAS AIRLANGGA

DAFTAR GAMBAR
Gambar 1 Imunostaining neuron enterik dalam nyali embrionik wild type............ 7
Gambar 2 Sel-sel puncak saraf enterik rans-mesenterik.............cccoocovveeeerciereenne. 7
Gambar 3 Gambar koronal dari kolon sigmoid yang buncit...............cceeeeernne. 14
Gambar 4 Gambar sagital dari kolon sigmoid yang buncit..............cccceeevicierene. 14
Gambar 5 Barium enema memperlihatkan kolon sigmoid ............ccoceeviiiniein, 15
Gambar 6 Computed Tomography dengan rekonstruksi tiga dimensi ................. 15
Gambar 7 Algoritma manajemen pasien dengan Hirschsprung...............c........... 20
Gambar 8 Algoritma untuk pemeriksaan dan manajemen gejala obstruktif......... 20
Gambar 9 Algoritme untuk pemeriksaan dan manajemen pull-through............... 21
Gambar 10. Kerangka konsep penelitian .............ccccverevreiireeniiieeeniiiee e 25
Gambear 11. Foto Klinis Abdomen Pasien Kasus 3 ..........cccooviiiiiiiiiiiiniiiniee, 33
Gambar 12. Foto BOF LLD Pasien Kasus 3 ..........ccoooiiiiiiiniiiiniiiiiienecenieene 33
Gambar 13. Foto CT Scan Abdomen dengan kontras Pasien Kasus 2 ................. 34
Gambar 14. Foto Durante Operasi Pasien Kasus 2 ..........ccccoeeieieiiiiiieniiiieeeee, 34
Gambar 15. Foto BOF pasien Kasus 4 ........ccccciiiiiiiiiiiiee e 35
Gambar 16. Foto CT Scan Abdomen dengan kontras pasien kasus 4 .................. 36
Gambar 17. Foto koloanal anastomosis pullthrough...................cccccoovviiiinnnnn.. 38
Gambar 18. Foto spesimen rektum aganglionik yang direseksi..............cccvveennns 38
XV

TUGAS AKHIR CASE SERIES : PROFIL PASIEN PENYAKITHIRSCHSPRUNG ARIFIN P. I.



